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II associe un purpura vasculaire a des signes articulaires, gastro- 
intestinaux et eventuellement renaux. Beaucoup plus freguent 
chez les enfants, son evolution est generalement favorable. La biopsie 
renale est indiguee si la proteinurie depasse 1 g/j ; le pronostic a long 
terme depend de I'atteinte renale. 


Evangeline Pillebout*, Patrick Niaudet** 


I e purpura rhumatoide est une vascularite systemique 
des petits vaisseaux en rapport avec des depots tissu- 
laires de complexes immuns contenant des immuno- 
globulines A (IgA). II atteint principalement Fenfant, l’af- 
fection etant plus rare chez Fadulte. La maladie est 
caracterisee par Fassociation de signes cutanes, articulai- 
res et gastro-intestinaux pouvant survenir par poussees. 
Une atteinte renale s’associe parfois a ces signes. Le pro- 
nostic de la maladie a court terme depend de la severite 
de Fatteinte digestive et a long terme de Fatteinte renale. 
La frequence et le pronostic de cette atteinte sont extre- 
mement variables selon les series. Des publications recen- 
tes montrent la possibility d’une insuffisance renale chro- 
nique, evolutive parfois plus de 10 ans apres la premiere 
poussee. 13 

Le purpura rhumatoide peut se manifester a tout age 
(de 5 mois a 89 ans), mais atteint principalement Fenfant 
entre 3 et 15 ans. Chez Fenfant, Fincidence est de l’ordre 
de 15 a 20,5 cas pour 100000 enfants par an; il est beau- 
coup plus rare chez Fadulte, avec une incidence annuelle 
de Fordre de 0,1 pour 100000 adultes. La maladie est 


plus frequente chez les patients de sexe masculin (sex- 
ratio : 1,5). L’incidence augmente en hiver. Le purpura 
rhumatoide est rapporte dans tous les pays du monde, 
mais sa distribution est variable. II apparait plus frequent 
au Japon, en Asie du Sud-Est, en Europe et en Australie, 
qu’en Amerique du Nord et en Afrique du Sud. Le pur- 
pura rhumatoide de Fadulte differe aussi de celui de Fen- 
fant par la gravite des manifestations cliniques. 3 5 
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Le recepteur mesangial de NgA a ete recemment identifie 
comme le recepteur de la transferrine (CD71). L'expression 
du recepteur de la transferrine (CD71) liant les IgAI a la surface 
des cellules mesangiales semble correlee a I'intensite 
de la proliferation cellulaire. Cependant, son role pathogene 
au cours du purpura rhumatoide n'est pas demontre. 
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VASCULAR ITES PURPURA RHIIMATOIDF 


ETIOLOGIE, PHYSIOPATHOLOGIE 

Peu de progres ont ete faits en ce qui concerne la compre- 
hension de sa physiopathologie. La reponse anormale d’un 
systeme immun immature a une agression antigenique 
externe a ete l’hypothese la plus souvent avancee. 6 On 
observe, en effet, chez certains patients des anomalies du 
systeme immunitaire portant surtout sur les IgA et repon- 
dant a un antigene presente par les cellules immunitaires 
des muqueuses : augmentation du taux serique d’lgA, des- 
equilibre en faveur des sous-classes IgAl ; circulation de 
complexes immuns composes d’lgA ; anomalies de la 
glycosylation des IgA et augmentation du nombre de lym- 
phocytes B circulants porteurs d’lgA membranaires. . . 
D’ailleurs, la maladie est souvent precedee d’une infection 
de la sphere oto-rhino-laryngee ou respiratoire ou d’une 
prise medicamenteuse, toxique et alimentaire, en particu- 
lier chez l’enfant. Elle a egalement ete associee a d’autres 
infections virales telles que celles Lees au parvovirus B19, 
au virus d’Epstein-Bair, au cytomegalovirus et au virus de 
l’immunodeficience humaine. 6 7 Plus recemment, il a ete 
montre chez l’adulte l’association a certains cancers, parti- 
culierement des muqueuses, plus frequents au cours de 
l’intoxication alcoolo-tabagique (tumeurs des voies aero- 



IM1HI Purpura vasculaire des membres inferieurs. 


digestives superieures et pulmonaires), sans qu’un veri- 
table syndrome paraneoplasique puisse etre affiime. 

DESCRIPTION CLINIQUE 


Manifestations cliniques extrarenales 

Le diagnostic de purpura rhumatoi'de repose sur des 
criteres cliniques, car il n’existe aucun test biologique spe- 
cifique. Le debut de la maladie est souvent aigu, et les 
principaux signes apparaissent en quelques jours, ou sont 
decales de 2 a 3 semaines les uns par rapport aux autres. 

Uatteinte cutanee , quasiment constante, inaugure le 
tableau clinique dans plus de 2 tiers des cas. Il s’agit le 
plus souvent d’un purpura vasculaire. Il est symetrique, 
predomine aux zones de pression, en particulier autour 
des chevilles et au niveau des fesses, mais peut s’etendre a 
l’ensemble du tegument. La lesion primitive est generale- 
ment une petechie, elle peut confluer pour former des 
macules, voire des ecchymoses. Chez l’adulte, elle se com- 
plique de necrose ou de bulles hemorragiques dans 35 % 
des cas, mais cela est exceptionnel chez l’enfant. 3 Les 
lesions regressent progres sivement pour disparaitre en 
15 jours. Il peut n’y avoir qu’un seul rash de resolution 
rapide ou plusieurs poussees successives. L’etude de la 
biopsie cutanee montre typiquement une vascularite leu- 
cocytoclasique avec necrose fibrinoide et infiltrat perivas- 
culaire de neutrophiles et de cellules mononucleees. En 
immunofluorescence, on observe dans la paroi des vais- 
seaux leses des depots d’lgA, de C3 et de fibrine. 

Les manifestations articulaires , presentes dans 2 tiers des 
cas, se traduisent par des arthralgies, principalement des 
chevilles et des genoux, d’intensite variable et souvent 
rapidement resolutives. Une ou plusieurs articulations 
sont touchees, simultanement ou successivement. A la 
douleur peut s’associer un gonflement periarticulaire, en 
rapport le plus souvent avec une synovite qui, par defini- 
tion, ne detruit jamais l’articulation. 

Les manifestations digestives sont frequentes. Il s’agit de 
douleurs de type coliques, moderees mais pouvant etre 
severes, conduisant alors a la laparotomie. Elies peuvent 
s’associer a une hemorragie digestive occulte mais parfois 
gravissime, engageant le pronostic vital. L’endoscopie 
retrouve alors un purpura petechial, voire de veritable s 
plages de necrose de la paroi digestive. L’invagination 
intestinale est une complication classique chez l’enfant. 

Les autres manifestations sont plus beaucoup plus rares : 
cephalees, convulsions, paresies, voire coma ; et plus 
exceptionnellement orchi-epidydimites (chez le jeune 
gargon), uretrites, pancreatites, parotidites, myosites, epis- 
clerites, hemorragies pulmonaires et myocardites. 

Atteinte renale 

Une atteinte renale survient dans 20 a 54 % des cas de 
purpura rhumatoi'de chez l’enfant et dans 45 a 85 % des 
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Atteinte renale du purpura rhumatoTde. 

A) Glomerulonephrite segmentaire et focale. 

Lesion proliferative endocapillaire avec necrose 
fibrinoTde segmentaire et focale. Trichrome de 
Masson x 200. 

B) Glomerulonephrite endocapillaire diffuse et severe. Foyer de necrose fibrinoTde et petite reaction proliferative extracapillaire 
en croissant. Trichrome de Masson x 200. 

C) Immunofluorescence x 400. Depots mesangiaux d'immunoglobuline A. (D. Nochy, service d'anatomopathologie, HEGP, Paris). 


cas chez l’adulte. 5 10 L’incidence varie selon les series, en 
fonction du mode de recrutement des malades et des cri- 
teres diagnostiques retenus pour affirmer 1’ atteinte renale. 

L’atteinte renale survient generalement au cours du 
premier mois de la maladie, mais des anomalies urinaires 
peuvent etre observees apres plusieurs mois, parfois au 
cours d’une nouvelle poussee de purpura. 

L’hematurie, le plus souvent microscopique, est le signe 
le plus precoce. Peuvent s’associer une proteinurie de 
debit variable, pouvant etre nephrotique, et une insuffi- 
sance renale. Chez l’adulte, l’atteinte renale est non seule- 
ment plus frequente mais egalement plus severe. La pre- 
sence d’une insuffisance renale au moment du diagnostic 
est exceptionnelle chez l’enfant, alors que son incidence 
peut atteindre 32 % chez l’adulte. 3 Une hypertension arte- 
rielle peut s’associer a ces signes. 

La biopsie renale permet de confirmer le diagnostic de 
purpura rhumatoide et d’apprecier la severite de la 
nephropathie. Elle est indiquee si la proteinurie depasse 

1 g/j- 

La nephropathie du purpura rhumatoide est une 
nephropathie glomerulaire a depots d’lgA tres proche de 
la maladie de Berger. Seul le contexte clinique permet 
d’ailleurs de les distinguer. 11 L’etude en immunofluores- 
cence confirme le diagnostic de glomerulonephrite a 
depots d’lgA. Les depots mesangiaux sont presents dans 
tous les glomerules, leur abondance est variable. A ces 
depots d’lgA (le plus souvent IgAl lambda) s’associent 
constamment des fractions C3 du complement, parfois 
des depots d’IgG, plus rarement d’IgM. 12 Les depots mes- 


angiaux sont observes dans les glomerules sclereux, per- 
mettant un diagnostic retrospectif. 

L’examen en microscopie optique montre une grande 
diversite de type et de severite de lesions glomerulaire s. 
On distingue 4 classes principales : 1. la glomerulone- 
phrite mesangiopathique ; 2. la glomerulonephrite seg- 
mentaire et focale; 3. la glomerulonephrite proliferative 
endocapillaire diffuse ; 4. la glomerulonephrite endo- et 
extracapillaire. Chez l’adulte, la plus frequemment ren- 
contree est la classe 3. La proliferation endo- et extra- 
capillaire concerne moins de 10 % des cas. Chez l’enfant, 
la classe 2 est predominante. De la necrose fibrinoi'de peut 
se suraj outer a la phase aigue. Des lesions tubulo-intersti- 
tielles sont souvent associees et fortement correlees a la 
presence d’une insuffisance renale. II existe volontiers des 
cylindres hematiques. Les lesions vasculaires sont egale- 
ment frequente s, meme chez l’adulte jeune. 

PRONOSTIC 


Le risque vital est avant tout lie a l’atteinte digestive, si elle 
se complique de perforation ou d’hemorragie digestive 
non controlee. Ces complications, plus frequentes chez 
l’enfant, sont neanmoins exceptionnelle s. L’atteinte pul- 
monaire (hemorragie intra-alveolaire) est tres rare, sou- 
vent fatale. 

Le pronostic a long terme depend essentiellement de la 
gravite de l’atteinte renale. Alors que le risque devolution 
vers l’insuffisance renale est faible chez l’enfant, de l’ordre 
de 5 a 15 %, 6 10 il semble beaucoup plus important chez 
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l’adulte. Notre etude retrospective de 250 patients avec 
atteinte renale montre, apres plus de 5 ans de suivi, que 
plus d’un tiers des patients ont une insuffisance renale 
chronique et que seulement 20 % sont en remission com- 
plete, sans proteinurie, hematurie ou insuffisance renale. 3 
Des chiffres equivalents sont retrouves dans l’etude ita- 
lienne portant sur 97 adultes. 13 

La gravite des signes renaux initiaux, et celle de l’at- 
teinte histologique sont des elements importants du pro- 
no Stic a long terme. Les patients dont la symptomatologie 
se limite a une hematurie isolee ou accompagnee d’une 
proteinurie inferieure a 1 g/j ont une evolution le plus 
souvent favorable avec une guerison complete. 

En ce qui concerne l’enfant, dans la serie de patients 
suivis a l’hopital Necker avant 1980, la presence d’un syn- 
drome nephrotique au moment du diagnostic etait asso- 
ciee a une evolution vers l’insuffisance renale terminate 
chez 30 % des enfants alors que 54 % d’entre eux etaient 
cliniquement gueris au dernier examen et que 14 % gar- 
daient des signes renaux. Le pronostic est egalement for- 
tement correle a Fimportance des lesions histologiques 
initiales, en particular au pourcentage de croissants epi- 
theliaux. Dans la meme serie, parmi les 55 enfants dont la 
biopsie avait montre des croissants epitheliaux dans plus 
de 50 % des glomerules, 36 % ont evolue vers l’insuffi- 
sance renale terminate, tandis que 44 % avaient gueri cli- 
niquement et que 20 % gardaient des signes d’atteinte 
renale. 14 

Chez Fadulte, on retrouve comme facteur de mauvais 
pronostic renal une proteinurie au diagnostic superieure a 
1,5 g/j, la presence d’une insuffisance renale et d’une 
hypertension arterielle. 3, 13 II existe egalement des facteurs 
pronostiques histologiques : necrose fibrinoi'de glomeru- 
laire, sclerose glomerulaire globale et fibrose interstitielle, 
dont la valeur pronostique est d’ailleurs maintenant 
admise pour de nombreuses glomerulopathies, et en par- 
ticular pour la maladie de Berger. Contrairement a ce que 
l’on observe chez l’enfant, la presence d’une proliferation 
extracapillaire ne semble pas influencer le pronostic. 3 


POUR LA PRATI 


•) Vascularite des petits vaisseaux, a depots d'lgA. 

•) Association de signes cutanes, articulaires et gastro- 
intestinaux, et parfois renaux. 

) Concerne le plus souvent I'enfant entre 3 et 15 ans. 

) Chez Tadulte, les manifestations cliniques sont plus severes. 

Le pronostic a long terme depend de I'atteinte renale. 

)• La biopsie renale est indiquee en presence d'une proteinurie 
superieure a 1 g/j ou d'une insuffisance renale. 

•) Le traitement des formes severes n'est pas encore defini, mais 
la corticotherapie reste le traitement privilegie chez I'enfant. 


PRISE EN CHARGE 


Le repos au lit limite l’extension du purpura cutane, mais 
n’influence en rien F evolution de I’atteinte digestive ou 
renale. II doit etre limite aux patients ayant des douleurs 
articulaires telles que la mobilisation est difficilement 
envisageable. En premiere intention, les antalgiques sim- 
ples sont proposes. En presence d’une atteinte digestive 
ou renale, les anti-inflammatoires non steroidiens sont 
contre-indiques. Enfin, les mesures de nephroprotection 
sont recommandees chez tout patient ayant une atteinte 
renale. Les inhibiteurs de l’enzyme de conversion de l’an- 
giotensine, associes si besoin aux antagonistes des recep- 
teurs de Fangio tensine II, doivent etre utilises en premiere 
intention pour obtenir un controle optimal de la pression 
arterielle et du debit de proteinurie. Un suivi specialise est 
necessaire tant qu’il persiste des anomalies cliniques ou 
biologiques. Puis, s’il n’existe plus aucune anomalie uri- 
naire, que la fonction renale est normale et la pression 
arterielle controlee, un suivi annuel est recommande. II 
faut enfin etre vigilant lors des grossesses futures des 
fillettes ayant eu une nephropathie de purpura rhuma- 
toide. Les complications foeto-maternelles semblent en 
eflfet plus frequentes. 1 

Ces mesures symptomatiques sont generalement suffi- 
santes chez la plupart des patients. Des traitements plus 
specifiques ont ete proposes pour les formes cliniques 
preoccupantes. 

Les corticosteroides sont efficaces pour diminuer les 
douleurs abdominales et articulaires, comme les antal- 
giques usuels. 15 Ils sont done generalement utilises en cas 
d’atteinte digestive severe, avec surveillance medico- 
chirurgicale stricte. Les auteurs s’accordent a dire qu’ils 
sont inefficaces sur I’atteinte cutanee. L’effet preventif de 
la corticotherapie sur I’atteinte renale est controverse. 

Chez les enfants ayant une nephropathie severe, le 
traitement doit etre discute. Depuis la mise en place 
d’un protocole therapeutique comportant des perfu- 
sions de methylprednisolone relayees par une courte 
corticotherapie par voie orale, la nephropathie du pur- 
pura rhumatoide est devenue une cause rare d’insuffi- 
sance renale terminale. 16 Ainsi, entre 1980 et 2000, 
133 enfants atteints de purpura rhumatoide avec 
atteinte renale ont ete hospitalises pour une biopsie 
renale. Parmi eux, 70 avaient un syndrome nephrotique 
et ont ete traites par ce schema de corticotherapie. Un 
suivi d’au moins 5 ans a ete possible chez 61 enfants. A 
la fin du traitement initial de 3,5 mois, la proteinurie 
avait diminue de fagon significative. La proteinurie etait 
nulle ou inferieure a 10 mg/kg/j chez 36 enfants. Lors 
du dernier examen, avec un recul moyen de 14 ± 6 ans 
(5 a 25 ans), 42 enfants etaient cliniquement gueris, 
13 gardaient des signes urinaires minimes et 6 (soit 
10 °/o) avaient evolue vers l’insuffisance renale termi- 
nale. Ce traitement etant tres bien tolere, ses indications 
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pourraient etre elargies aux enfants ayant une protei- 
nurie significative et des signes d’activite histologique 
meme si le pourcentage de croissants est limite. Le trai- 
tement a d’autant plus de chances d’etre actif qu’il est 
debute precocement . 13 

Des traitements plus agressifs, associant aux steroi'des 
des immunosuppresseurs, semblent plus efficaces, mais 
les resultats des etudes sont d’interpretation delicate, 
puisque retrospective ou sans groupe controle. En pra- 
tique, ils sont utilises dans les formes severes avec insuffi- 
sance renale rapidement progressive. 

De meme, chez l’adulte, en absence d’etude bien 
conduite, on est actuellement incapable de dire si un trai- 
tement est efficace dans cette pathologie. 


CONCLUSION 


Le purpura rhumatoTde, vascularite observee essentielle- 
ment chez l’enfant, est loin d’etre exceptionnelle chez 
l’adulte. Sa presentation est alors plus severe, et revolu- 
tion, en particulier renale, peut etre defavorable, necessi- 
tant un suivi au long cours du patient. Seuls les resultats 
d’etudes prospectives randomisees permettront de 
conclure sur l’interet des immunosuppresseurs pour pre- 
venir les complications de cette pathologie tant chez 
l’adulte que chez l’enfant. ■ 

Les auteurs declarent n ’avoir aucun conflit cFinterets 
concemantles donnees publiees dans cet article. 


SUMMARY Henoch-Schonlein purpura 

Henoch-Schonlein purpura (HSP) is a systemic IgA vasculitis affecting small vessels. The main clinical features include cutaneous purpura, arthritis and 
gastrointestinal symptoms. Nephritis may occur, typically a glomerulonephritis with IgA mesangial deposits. Pulmonary, cardiac, genital and 
neurological symptoms have also been observed. Although the cause is unknown, it is clear that IgA plays a pivotal role in the immunopathogenesis of 
HSP. HSP usually affect children whereas it is rare in adults in whom the disease is often more serious with more freguent and severe nephritis. Short 
term outcome depends on the severity of the gastro-intestinal manifestations. The long term prognosis depends on the presence and severity of the 
nephritis. Studies with prolonged follow-up show that up to one third of patients may reach end stage renal failure. Only symptomatic treatment is 
recommended in case of self limited disease. Treatment of severe HSP nephritis is still debated but some studies, which need to be confirmed, have 
reported the beneficial effect of corticosteroids combined with immunosuppressive drugs. 
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RESUME Purpura rhumatoTde de Fadulte et de Fenfant 

Le purpura rhumatoTde est une vascularite systemigue touchant les petits vaisseaux ou se deposent des depots immuns d'immunoglobuline A (IgA). II 
est caracterise par I'association d'un purpura vasculaire cutane a des signes articulaires et gastro-intestinaux, gui peuvent survenir par poussees 
successives. Une atteinte renale s'associe parfois a ces signes. II s'agit alors classiguement d'une glomerulonephrite a depots mesangiaux d'lgA. Cette 
pathologie est beaucoup plus freguente chez I'enfant, chez gui revolution est generalement favorable. La maladie de I'adulte semble en effet differer 
par I'incidence et la gravite des manifestations clinigues. Chez I'adulte comme chez I'enfant, le pronostic a court terme de la maladie depend de la 
gravite de I'atteinte digestive et le pronostic a long terme de celle de I'atteinte renale. Les etudes a long terme retrouvent une proportion devolution 
vers I'insuffisance renale terminale pouvant atteindre 30%. Lorsgue la symptomatologie est peu severe, ou uniguement cutanee, seul un traitement 
symptomatigue est conseille. Dans les formes plus graves, comportant une atteinte digestive ou une nephropathie proliferative, des traitements plus 
agressifs comprenant notamment des corticosteroTdes sont proposes. Leur efficacite est en cours devaluation. 
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